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Своевременная диагностика саркомы Юинга представляет собой актуальную проблему современно-
сти, так как данная опухоль характеризуется достаточно быстрым ростом и агрессивным течением. 
Согласно литературным данным, она занимает 2-е место среди всех костных новообразований и составля-
ет 8,64%, уступая только остеосаркоме. В данной обзорной статье рассматриваются возможности лучевых 
методов исследования в ранней диагностике этой опухоли на примере клинического наблюдения внеске-
летной формы саркомы Юинга.
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Ewing's extra skeletal sarcoma of the pelvis 
(Literature review and clinical case)
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Timely diagnosis of Ewing's sarcoma is an actual problem of our time, since this tumor is characterized by 
fairly rapid growth and aggressive course. According to literature data, it ranks 2-nd among all bone tumors, second 
only to osteosarcoma, and is 8.64%. This review article discusses the possibilities of radiation research methods 
in the early diagnosis of this tumor on the example a clinical observation of the extra-skeletal form of Ewing's sar-
coma.
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Введение
Первые упоминания о саркоме Юинга в качест-
ве самостоятельной нозологической единицы бы-
ли описаны в 1921 г. американским патологом 
Джеймсом Юингом как “диффузная эндотелиома 
кости” [1]. Саркома Юинга – злокачественная опу-
холь, происходящая из клеток нервного гребешка. 
Она относится к группе “опухолей семейства сар-
комы Юинга”, которые помимо типичной ее формы 
включают внескелетную форму, опухоль Аскина 
(злокачественную мелкоклеточную нейроэктодер-
мальную опухоль торакопульмональной зоны) и 
периферические примитивные нейроэктодер-
мальные опухоли (PNET – primitive neuroectodermal 
tumor). Развитие данного заболевания связывают 
в большинстве случаев (до 95%) с хромосомной 
транслокацией в t(11;22) (q12;q24), также ее вари-
анта t(21;22), повреждающей ген EWS. Это позво-
ляет считать “опухоли семейства саркомы Юинга” 
близкородственными и объединить их в одну груп-
пу. Также нельзя исключать генетическую предра-
сположенность возникновения данного заболева-
ния, так как опухоль чаще развивается у лиц евро-
пеоидной расы [2–4]. 
Несмотря на то что в структуре всей онкологи-
ческой патологии злокачественные новообразова-
ния костей встречаются редко (менее 1%), среди 
них саркома Юинга составляет 8,64% и располага-
ется на втором месте [5–7]. При этом внескелет-
ная форма опухоли составляет 1% всех сарком 
мягких тканей [8]. Это заболевание в основном 
встречается у детей и подростков в возрасте от 
10–20 лет. У лиц мужского пола обнаруживается 
несколько чаще, чем у женского (1,5 : 1) [1, 9]. 
Необходимость ранней диагностики также объ-
ясняется тем, что на момент постановки диагноза 
у 5% больных имеются метастазы в регионарные 
лимфатические узлы, а у 34% отдаленные мета-
стазы. Статистика при внескелетной форме сарко-
мы Юинга показывает, что уже у 12% имеются реги-
онарные метастазы, а у 29% – отдаленные [10]. 
Болевой синдром является одним из ведущих 
при этой патологии и носит нарастающий харак-
тер, усиливаясь по мере разрастания опухоли 
и вовлечения окружающих тканей. Боль может 
возникать не только при физической нагрузке, но и 
в покое. Над зоной поражения определяется отеч-
ность, пастозность и болезненность при пальпа-
ции, появляется лихорадка. В некоторых случаях 
поражаются периферические нервы, что вызывает 
развитие неврологической симптоматики [11, 12]. 
Также наблюдается выраженный мягкотканный 
компонент, который в большинстве случаев пре-
обладает над деструктивным костным очагом [13]. 
Несмотря на то что опухоль обладает выраженной 
тенденцией к разрушению кости, патологические 
переломы встречаются редко: менее чем в 5% 
случаев [5]. Данная клиническая картина весьма 
неспецифична и напоминает другие заболевания: 
остеомиелит, травмы опорно-двигательного аппа-
рата [11]. Соответственно, это существенно за-
медляет постановку правильного диагноза и нача-
ло лечения, что может привести к неблагоприят-
ному исходу.
Опухоль поражает диафизы длинных трубчатых 
костей, кости таза (20%), ребра (7%), лицевой 
скелет (2%). Среди трубчатых костей наиболее 
частой локализацией является бедренная кость 
(50%), а верхняя конечность поражается реже 
(13%) [4, 14, 15]. Что касается внескелетной фор-
мы саркомы Юинга, она встречается очень редко 
и может возникать в мягких тканях грудной стенки, 
забрюшинных областях, висцеральных органах, 
голове и шее [16–18]. Опухоль обладает очень 
высоким метастатическим потенциалом, что явля-
ется прогностически важным критерием. 
Существует несколько путей метастазирования: 
гематогенный (наиболее часто встречающийся), 
лимфогенный и skip-метастазирование (близко-
расположенные или прыгающие метастазы). 
Наличие лимфогенных метастазов при данном 
заболевании во многом определяет его течение и 
результат лечения. Существенно снижается пяти-
летняя выживаемость пациентов при наличии это-
го типа метастазирования, составляя 45,9% [6]. 
Наиболее распространенной локализацией при 
гематогенной диссеминации являются легкие 
(16%), кости и костный мозг (до 10%). Несколько 
реже, но все-таки встречаются поражения менин-
геальных оболочек головного и спинного мозга, 
лимфатических узлов средостения и забрюшин-
ного пространства [16–17]. 
На первом этапе диагностики применяется 
рентгенологический метод, который позволяет 
увидеть остеолитический очаг, как правило, в диа-
физе трубчатой кости. По мере разрастания опу-
холи и увеличения деструктивного компонента 
формируется линейная или “луковичная” перио-
стальная реакция. Крайне редко наблюдается 
игольчатый периостит (характерен в большинстве 
случаев для остеосаркомы). Более точную оценку 
дает мультиспиральное компьютерно-томографи-
ческое (МСКТ) исследование, которое позволяет 
точно определить размеры первичного очага, рас-
пространенность за пределы кости, протяжен-
ность деструкции кортикального слоя, что являет-
ся большим преимуществом перед классическим 
рентгенологическим исследованием. Кроме того, 
КТ является методом выбора для поиска отдален-
ного метастазирования [10, 15, 18, 19]. Стоит от-
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метить, что подобная рентгенологическая картина 
встречается и при других патологических процес-
сах: остеолитической форме остеогенной сар-
комы, нейробластоме и остеомиелите. Как следу-
ет из вышесказанного, радиологические призна-
ки, как и клинические, не обладают специфично-
стью в отношении саркомы Юинга, поэтому 
дифференциальная диагностика очень сложна. 
Еще одним камнем преткновения в диагностике 
является тенденция к увеличению атипичных форм 
при различных заболеваниях. 
Необходимо также рассматривать и метод маг-
нитно-резонансной томографии (МРТ), который 
относится к одним из ведущих методов при оценке 
локального распространения злокачественных но-
вообразований костей. МРТ позволяет оценить не 
только первичный очаг, но и наиболее точно опре-
делить размеры мягкотканного компонента, струк-
туру опухоли, ее расположение относительно кро-
веносных сосудов и нервных пучков, что дает воз-
можность полноценно определить объем хирурги-
ческого вмешательства [10, 20, 21]. 
Лечение саркомы Юинга является комбиниро-
ванным и включает хирургическое вмешательст-
во, лучевую терапию и химиотерапию. Ранее, по 
данным литературных источников, было отмечено, 
что при применении только двух первых видов ле-
чения трехлетняя выживаемость составляет 20%, 
а пятилетняя – лишь 5–8% [14]. Использование 
полихимиотерапии сильно повлияло на результа-
ты лечения и пятилетнюю выживаемость пациен-
тов, повысив ее до 60% [14, 22]. 
В статье мы приводим собственное клиниче-
ское наблюдение, которое демонстрирует ред-
кость данной формы заболевания, сложность его 
лечения и возможность эффективного контроля 
течения болезни с помощью лучевых методов ис-
следования.
Пациент А., 28 лет, в декабре 2015 г. обратился в по-
ликлинику по месту жительства с жалобами на боли в 
ягодичной области слева с тенденцией к усилению и 
иррадиацией в левую голень. При обследовании была 
выявлена опухоль левой подвздошной области. Для 
установления точного диагноза и определения тактики 
лечения пациент был направлен в ФГБУ РНЦРР 
Минздрава России. При первичном осмотре было выяв-
лено: больной передвигается самостоятельно, пальпа-
торно подвздошная область слева без признаков пато-
логии. Неврологический дефицит нижних конечностей 
и органов малого таза отсутствует.
Для определения локальной распространенности 
опухоли, ее размеров и расположения относительно 
мышц, нервных пучков и сосудов пациенту проведена 
МРТ пояснично-крестцового отдела позвоночника 
с контрастным усилением. При исследовании: в под-
вздошной области слева определялось объемное обра-
зование неправильной формы, неоднородной структу-
ры с признаками кистозной трансформации и довольно 
четкими контурами, исходящее из нервного корешка на 
уровне LV–SI, размерами 7,1 × 4,8 × 6,3 см. Также было 
отмечено, что образование латерально оттесняет при-
лежащую левую большую поясничную мышцу, а по пе-
реднемедиальной его поверхности проходят подвздош-
ные сосуды, при этом просвет наружной подвздошной 
вены был несколько сужен.
Далее пациенту была выполнена биопсия с последу-
ющей верификацией. По данным гистологического ис-
следования: ткань опухоли построена из мелких клеток 
с гиперхромными круглыми ядрами. При иммуногисто-
химическом исследовании в клетках опухоли обнаруже-
на экспрессия виментина и CD99 (мембрана). Не обна-
ружена экспрессия CD45, S100, цитокератинов. Данная 
морфологическая картина соответствует злокачествен-
ной примитивной периферической нейроэктодермаль-
ной опухоли семейства PNET/внескелетная саркома 
Юинга.
С целью выявления регионарных и отдаленных мета-
стазов пациенту проведена МСКТ органов грудной клет-
ки, брюшной полости и малого таза с внутривенным 
контрастным усилением. По данным КТ в левой под-
вздошной области паравертебрально визуализируется 
округлой формы образование неоднородной плотности 
с жидкостным компонентом, с четкими контурами, раз-
мерами до 7,0 × 4,9 × 6,2 см, без жировой прослойки с 
левой большой поясничной мышцей и оттесняющее 
последнюю латерально. Задняя стенка образования 
прилежит к LV–SI и подвздошной кости. Признаков кор-
тикальной деструкции данных костных структур не обна-
ружено (рис. 1). Лимфатические узлы малого таза, 
брюшной полости и органов грудной клетки не измене-
ны. Очаговых изменений печени, легких, а также других 
признаков диссеминации процесса не выявлено.
Для определения отдаленных костных метастазов, 
которые по распространенности уступают только мета-
статическому поражению легких, пациенту проведена 
остеосцинтиграфия. При выполнении исследования 
данных об активном очаговом остеобластическом про-
цессе в костях скелета не получено.
Основываясь на результатах обследования, установ-
лен следующий основной диагноз: локализованная 
форма внескелетной саркомы Юинга малого таза 
T2N0M0. IIВ cтадии GIII. 
В отделении онкологической ортопедии пациенту 
была имплантирована центральная венозная портсис-
тема для проведения химиотерапевтического лечения. 
На первом этапе комбинированного лечения было про-
ведено 10 курсов полихимиотерапии (ПХТ) с 2016 по 
2017 г. по схеме VAC-IE, на фоне которых отмечена вы-
раженная положительная динамика в виде уменьшения 
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опухолевого образования. Контроль за динамикой тече-
ния заболевания осуществлялся с помощью лучевых 
методов: МРТ и МСКТ.
По окончании последнего курса ПХТ пациенту про-
ведена контрольная МРТ с контрастным усилением 
(Магневист). На серии МР-томограмм по ходу крестцо-
вого сплетения слева, без четкой границы с прилежащей 
стенкой общей подвздошной вены сохраняется участок 
фиброзно измененной ткани (низкий сигнал во всех им-
пульсных последовательностях (ИП)) в сравнении с ре-
зультатом предыдущего исследования было отмечено 
уменьшение размеров до 3,5 × 3 × 1 см (до начала лече-
ния 7,1 × 4,8 × 6,3 см). Фиксации контрастного вещества 
в структуре не отмечалось. Допол ни тельных образова-
ний, лимфаденопатии в поясничной области, а также 
в полости малого таза выявлено не было (рис. 2). 
Учитывая данные обследования в виде положитель-
ной динамики, пациент перешел на следующий этап 
комбинированного лечения. Была проведена 3D кон-
формная дистанционная лучевая терапия в суммарной 
очаговой дозе (СОД) 56 Гр с последующим лучевым 
контролем. По данным МРТ в сравнении с предыдущим 
исследованием картина без существенной динамики.
После проведенного лечения пациенту было реко-
мендовано проходить динамическое наблюдение, кото-
рое включало МРТ малого таза с контрастированием, КТ 
органов грудной клетки, УЗИ брюшной полости с после-
дующей консультацией. Основываясь на результатах 
МР-исследования, данных о локальном рецидиве полу-
чено не было. Однако на одной из контрольных МСКТ 
органов грудной клетки в 2017 г. выявлены округлой 
формы очаги в III, VIII, X сегментах правого легкого и в IV 
сегменте левого размерами от 0,2 см до 0,7 × 0,5 см. 
Лимфаденопатии при этом не отмечалось (рис. 3). 
В связи с прогрессированием основного заболевания 
(метастатическое поражение легких) пациенту прове-
дено 4 курса химиотерапии по схеме GemTax по месту 
жительства. После лечения на контрольном обследова-
нии обнаружена отрицательная динамика в виде увели-
чения размеров всех ранее определявшихся очагов 
в легких. После этого проведено еще 4 курса ПХТ (это-
позид, топотекан). 
Больной был консультирован лучевым терапевтом и, 
учитывая молодой возраст, генерализацию процесса, 
отказ в других методах лечения, рекомендовано лече-
ние методом СТОТ (субтотальное облучение тела) на 
оба легких. 
Пациент проходил контрольные обследования со-
гласно плану, но, к сожалению, на фоне проводимого 
Рис. 1. КТ- изображения органов брюшной полости с 
внутривенным контрастным усилением, аксиальная 
плоскость (артериальная фаза). Образование округлой 
формы, неоднородной плотности, с жидкостным ком-
понентом и четкими контурами, тесно прилегающее 
к левой большой поясничной мышце.
Fig. 1. CT-images of the abdomen with intravenous contrast 
enhancement, axial reconstruction (arterial phase). The 
formation of a round shape, inhomogeneous density with 
a liquid component, with clear contours, closely adjacent 
to the left large lumbar muscle.
Рис. 2. МРТ-изображения малого таза. а – аксиальная 
плоскость (Т2ВИ); б – фронтальная плоскость (Т2ВИ). 
МР-картина посттерапевтических фиброзных измене-
ний.
Fig. 2. MRI images of the pelvis. а – axial reconstruction 
(T2); б – frontal reconstruction (T2). MR-picture of post-
therapeutic fibrotic changes. 
а
б
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лечения (химиотерапия и лучевая терапия на органы 
грудной клетки) сохранялась отрицательная динамика 
по данным МСКТ в виде увеличения и появления новых 
патологических очагов. На последней контрольной ком-
пьютерной томограмме органов грудной клетки в срав-
нении с данными предыдущего исследования отмеча-
лось увеличение очагов в СIII правого легкого 1,1 × 1,0 ×
× 1,1 см, очага в СVIII правого 4,9 × 4,4 × 3,1 см, с более 
нечеткими контурами, появление рядом очага до 0,7 см, 
увеличение очага в наддиафрагмальных отделах СX пра-
вого легкого до 1,3 × 0,9 × 1,2 см, появление рядом оча-
га до 0,3 см в СV левого легкого парамедиастинально 
(1,8 × 1,3 × 1,6 см). Также метастатические очаги были 
выявлены и в лимфатических узлах: бифуркационные 
представлены конгломератом размерами до 2,6 × 1,7 ×
× 5,0 см, параэзофагиальные до 2,0 см (рис. 4). 
На фоне прогрессирования заболевания (метаста-
тическое поражение легких) и тщетность проводимых 
методов лечения пациент умер. 
Обсуждение
Примитивные периферические нейроэктодер-
мальные опухоли составляют 1% всех сарком мяг-
ких тканей [8]. Они являются очень агрессивными 
опухолями с активным ростом и часто имеют 
небла гоприятный исход в сравнении с другими 
небольшими круглоклеточными опухолями [14]. 
Именно поэтому пациенту при первичном обра-
щении и установке точного диагноза необходимо 
проводить полное обследование, направленное 
на выявление первичного очаги и отдаленных 
мета стазов. Как видно из данного клинического 
наблюдения, при явной положительной динамике 
в виде уменьшения размеров опухоли процесс 
приобрел агрессивное течение и на фоне прово-
димого лечения продолжал прогрессировать. 
В изученных литературных данных имеются публи-
кации Zohreh Yousefi и соавт., где представлены 
результаты собственного  клинического наблюде-
ния авторов, в котором были приведены примеры 
трех наблюдений PNET малого таза. Радикальное 
хирургическое лечение оказалось невозможным 
в данных случаях: одному пациенту не удалось 
полностью удалить опухоль, а двум пациентам – 
выполнить полноценную лимфаденэктомию. На 
втором этапе также была проведена ПХТ по совре-
менным схемам лечения, однако у всех трех паци-
ентов было обнаружено появление метастатиче-
ских очагов в легких и головном мозге по данным 
МСКТ. К сожалению, пациенты имели неблагопри-
ятный прогноз и умерли еще до окончания послед-
него курса химиотерапии [8].
Рис. 3. КТ органов грудной клетки, MIP-реконструкция, 
сагиттальная проекция. Округлые очаги в СIII, СVIII и СX 
правого легкого. 
Fig. 3. Chest computed tomography, MIP – reconstruction, 
sagittal projection. Rounded foci in СIII, СVIII and СX of the 
right lung. 
Рис. 4. КТ органов грудной клетки, сагиттальная пло-
скость. Отрицательная динамика в виде увеличения 
всех ранее выявленных очагов. 
Fig. 4. Chest computed tomography, sagittal projection. 
Negative dynamics in the form of an increase in all previously 
identified lesions. 
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Заключение
Клинический случай представляет большой ин-
терес. Он показывает редкость локализации, 
сложности лечения данной формы заболевания 
ввиду ее низкодифференцированности и агрес-
сивности течения. Несмотря на положительную 
динамику, при проведении ПХТ на первом этапе 
лечения наблюдался регресс первичного очага. 
Однако через некоторое время на контрольном 
обследовании выявлено метастатическое пораже-
ние легких с последующей невосприимчивостью 
заболевания к проводимому комбинированному 
лечению, что привело к неблагоприятному исходу. 
Также необходимо подчеркнуть важность лучевых 
методов исследования: МРТ и МСКТ, без которых 
невозможна не только первичная оценка опухоли, 
но и отслеживание динамики развития болезни 
и эффективности проводимого лечения. 
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